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® Caso clinico

Osteosarcoma maxilar en un paciente pediatrico:
presentacion de caso y revision de la literatura

Maxilar osteosarcoma in a pediatric patient: case presenta-

tion and litterature review

Luis Enrique Judrez-Villegas,' Analli Cruz-Carrasco,! Miguel Angel Palomo-Colli,' Marta Zapata-
Tarrés,! Humberto Pena-del Castillo,? Pilar Dies-Sudrez.?

> RESUMEN

El osteosarcoma (OS) primario de cabeza y cuello es
poco frecuente en pediatria. Presentamos el caso de una
adolescente en la cual hubo retraso en el diagndstico, y se
expone el caso para contribuir a la casuistica mundial y asi
poder aprender mas del OS en esta localizacion.
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> ABSTRACT

Primary osteosarcoma (OS) of head and neck is uncommon in
childhood. We present the case of an adolescent in which there was
diagnosis delay and we expose the case in order to contribute to the
world casuistic and then learn more about OS in this anatomic
localization.
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> INTRODUCCION

El osteosarcoma (OS) es el tumor dseo maligno mas co-
mun de la infancia, deriva del mesénquima primitivo y
se caracteriza por la produccién de osteoide maligno. Se
presenta con mayor frecuencia a nivel de huesos largos.
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La presentacién primaria en cabeza y cuello es muy rara,
representa el 7% del total de los OS; los maxilares son
los huesos mds frecuentemente afectados.! Se ha docu-
mentado que los pacientes con OS de maxilar alcanzan
supervivencia libre de enfermedad (SLE) de mas del 50%
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Figura 1.
Presentacion de caso clinico de osteosarcoma de maxilar superior.

|

sOlo con cirugia, aunque ésta se relaciona con la extension
y la posibilidad de reseccién del tumor.? Se ha tratado
de encontrar algtin factor que influya determinantemente
en la diferencia de SLE entre los pacientes con OS de
maxilar y de sitios primarios comunes.

> PRESENTACION DEL CASO

Femenina de 15 anos de edad, sin antecedentes en re-
laci6n al diagnéstico. Cuadro clinico de tres meses de
evolucién de inicio insidioso, caracterizado por aumen-
to de volumen indoloro de la encia superior del lado
derecho, con progresion del crecimiento que se extiende
hacia la regiéon maxilar. La lesion ademads de forma total-
mente la encia, ocluye el orificio nasal, limita la apertura
palpebral ipsilateral e impide la alimentacién. No se refie-
re ninguna otra sintomatologia. Se realiza biopsia previa a
su ingreso al Hospital Infantil de México, que reporta fi-
brosarcoma amelobldstico moderadamente diferenciado.

A la exploracién fisica de ingreso, se encuentra con
asimetria facial a expensas de tumor en cara de lado dere-
cho de aproximadamente 12 cm en su didmetro mayor,
de consistencia firme, no pétrea, que deforma arcada den-
tal superior, cavidad nasal derecha y compromete globo
ocular ipsilateral (Figuras 1). El tumor no presentaba ul-
ceracion, red venosa colateral superficial o sangrado. El
resto de la exploracién no mostro6 alteraciones, incluida la
evaluacién nutricional.

La revision de estudio histopatologico en nuestra
Institucién confirma OS. La resonancia magnética corro-
bora la presencia de tumor de 9 x 8 cm, con infiltracién
a partes blandas y destruccién 6sea de maxilar con ex-
tension hacia el seno paranasal ipsilateral. La tomografia
axial computada (TAC) de cara reporta: proceso ocupan-
te de maxilar derecho, invasivo, que protruye a las paredes

Figura 2.
TAC simple corte axial con lesion heterogénea a nivel de region maxilar superior, con
destruccion de estructuras 6seas adyacentes.

lateral y medial de seno maxilar con infiltracién a
musculo extraocular recto inferior, surco nasolacrimal
derecho, coana derecha, cornete medio e inferior ipsi-
lateral, tercio anterior de coana derecha, tercio anterior
del espacio sublingual derecho, fosa pterigopalatina de-
recha, grasa del espacio masticador derecho entre la
apofisis pterigoides y la rama horizontal de la mandibula
y se extendia al espacio bucal, malar y surco nasogeniano
de ambos lados (Figuras 2 a 6). La TAC de térax y el
gamagrama 6seo con T'c99 no demostraron enfermedad
metastisica. Recibid dos ciclos de quimioterapia a base
de cisplatino y doxorrubicina, con respuesta parcial de
aproximadamente 20% de disminucién del tumor.

> DiscusiON

La presentacién primaria de OS en maxilar es infrecuen-
te, aunque se compare con otros tumores malignos mds
frecuentes en la edad pediitrica, lo que provoca retraso
en el diagnoéstico y tratamiento de estos tumores. E1 OS
maxilar infantil muestra un conjunto de caracteristicas
clinicas, que lo diferencia del que se presenta en las extre-
midades e incluso de la presentacién maxilar en el adulto.
Algunas de sus caracteristicas no han sido definidas clara-
mente, debido a que las series publicadas incluyen OS de
pacientes pedidtricos y adultos, asi como otros tumores
de cabeza y cuello.??
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Figura 3.
TAC simple corte coronal con lesion heterogénea en maxilar superior, con destruc-
cion Gsea e invasion a seno paranasal (maxilar derecho) y paladar

Se ha sugerido que las caracteristicas histopatologicas
entre el OS infantil de maxilar, el OS infantil de extre-
midades y el OS de maxilar del adulto pueden explicar
las variantes clinicas, de respuesta al tratamiento y de pro-
nostico entre cada unos de ellos. Sin embargo, son pocos
los estudios que lo puedan demostrar. Incluso uno de es-
tos pocos reportes, que incluyd 22 casos pediatricos, no
demostré que los hallazgos histologicos tuvieran alguna
caracteristica particular.*

El pico de incidencia del OS de maxilar se refiere
entre los 10 a 20 anos, como en el presente caso. Otra
caracteristica frecuente en estos pacientes es su bajo indi-
ce de presentacién de metastasis. Asimismo, se describen
tasas de SLE mis altas en comparacidén con el OS del es-
queleto apendicular. A pesar de que estas caracteristicas
se relacionan con prondstico favorable, el gran tamafo
que llegan a alcanzar estos tumores en algunos pacientes
dificulta su reseccion completa, condicionando un curso
fatal.>®

Otro estudio que incluy6 12 pacientes diagnostica-
dos en un periodo de 17 afios, analiz retrospectivamente
los factores que pudieran influir en las caracteristicas
bioldgicas, clinicas y supervivencia del OS maxilar. La
supervivencia fue mayor en los pacientes con OS maxi-
lar, cuando se compard con el OS de extremidades.
El porcentaje de necrosis posterior a la quimioterapia
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Figura 4.
TAC coronal ventana para hueso donde se aprecia extensa destruccion 6sea de
maxilar superior y seno maxilar derecho.

R A240.5 mm

neoadyuvante no se consider6 factor predictivo de la
supervivencia global (SG). A pesar de que la cirugia es
la estrategia terapéutica mds importante en el tratamien-
to de estos pacientes, no se pudo determinar cudl era el
momento ideal para realizarla, encontrindose que el ma-
nejo en un centro especializado y con experiencia en este
tipo de cirugias mejora el pronéstico del paciente.’

De igual forma que en los OS de otras localizaciones,
en el de mandibula o maxilar se ha empleado la quimio-
terapia neoadyuvante o adyuvante con buenos resultados.
Sin embargo, la reseccion del tumor sigue siendo el fac-
tor prondstico mas importante. Aun en casos avanzados o
irresecables, la cirugia se emplea con fines paliativos aso-
ciada o no a radioterapia.’

Patel y colaboradores analizaron 44 pacientes con
OS primario de cabeza, y compararon los resultados del
tratamiento y seguimiento con una cohorte historica.
La mediana de edad de los pacientes fue de 31 afos (seis
a 64 anos); la mandibula fue el sitio primario en 18 pa-
cientes, el maxilar en 20 y el crineo en los seis restantes.
Todos los pacientes fueron sometidos a cirugia de resec-
cién, 30 (68%) recibieron quimioterapia neoadyuvante
y en siete (16%0) se administrd radioterapia posoperato-
ria. La SG después de una media de seguimiento de 41
meses fue de 81%, y la supervivencia libre de recaida de
73%; a cinco anos de seguimiento tanto la SG como la
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Figura 5.
TAC sagital con contraste donde se aprecia reforzamiento heterogéneo de la masa
tumoral.

Figura 6.
Reconstrucciones 3D técnica MPR y MIP, donde se muestra el gran volumen tumo-
ral y la vascularidad del mismo.

libre de enfermedad fueron de 70%. El margen quirdr-
gico negativo fue el anico factor asociado a una mejoria
significativa de la supervivencia. Los tumores primarios
de la mandibula de histologia fibrosa, con bajo grado
histolégico y menores a 4 cm, se asociaron con buena
respuesta a quimioterapia neoadyuvante y a una mayor
supervivencia libre de recurrencia. Aunque la quimiote-
rapia neoadyuvante por s sola no se considera un factor
determinante para el control local o de las metastasis,
ni de la supervivencia, si se encontrd que en estos pacien-
tes la buena respuesta histoldgica se asocié a una menor
tasa de recaida local.?

> CONCLUSION

Aunque el OS es el tumor 6seo maligno mas frecuen-
te, el primario de mandibula o maxilar es raro, lo que
provoca retraso en el diagndstico y aleja la posibilidad de
reseccion, lo que se traduce en una evolucidn fatal. La
experiencia que se tiene en el diagndstico, tratamiento y
prondstico se limita a lo reportado en casos aislados o en
series de éstos, lo que impide que se pueda estandarizar
su tratamiento. Sin embargo, la experiencia en los OS

de otras localizaciones permite hacer una comparacién de
los métodos de tratamiento habitualmente usados. La
importancia de la cirugia para el control local de la en-
fermedad representa la herramienta indispensable para la
curacion, aunque finalmente el diagnéstico temprano y
la sospecha de cancer son los que marcardn una diferencia
en la evolucion de estos pacientes.
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